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"SCHWANNCMA MALIGNO DE INTESTINO DLLGALO ASOCIADO A
ENFERMEDAD DE VON FECKLINCHAUSEN'S, PRESENTACION -

DE UN CASO. Y REVISIOH DE LA LITERAURAM,

INTRODULCCION

1.- EL presente trabajo sinve como tesis para La obtencidn del tituke-
de especialista en Cinugda General, se presenta un caso de schwan-
noma makigno del intestino delgado asociade a enfenmedad de Von Re
chlinghausen's.

2.- Aproximadamente el 5% de Los sarcomas de pantes bfandas conrespon-
de a newrofibromas o schwannomas makignos siendo por Lo tanfo de -

presentacidn dnfrecuente. ( 11 )

3.~ Sin embargo, aproximadamente u.'so% de Los pacientes con neurofd--
bromatosdis de Von ReckBinghausen's presentan un achwarnoma maf.igno
por degeneracibn sancomatosa de un newrofibroma, Dicha asociaciOn,
pon Lo tante, no es tan Lnfrecucnte y ensombiece ef pronfstico y -

supervivencia de estos enfermos. ( 11 )

Y.- EL presente tnabafo constituye una histonia clinica de esta asocia
cidn y nos da pie pora efectuah una hevisiGn actual de Lo Literatu
na,

5.~ As{mismo se nealiza una revisibn extensa de la enfermedad de Von -

Recklinghausen's; cesde Histonia Natural de La enfermedad, histo--
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nda propia de La engevnedad deade su piorena descrdpeddn hasta La-
actualidad, definicidn, histopatogénesis, aendtica, diagnéstice, -

cuadro clinico, pronbstico v tratamicnto.

Se nealdiza una descripeidn detallada con degindciones, histeglne--
846, anatom{a micreselpica y mackoscépica, naliqridad y digeren---

cdas enthe Lo schwanmomas y Loy newrcf.(bromas,

Tanbién se nevisa el cuatdroctinceo, diagndstcen, pronditico y tha-
taniento de sindnome de madabsorcdén intestinal, ya que ef enfermo
del caso cliiico presentaba esta patolvala secundaria a €4 {nua=»-
s40n def intestino detaado pon Los tumones { schwannemas ). Inde--
pend{entemente de su cnfermedad de base { Newrofibromatesis o En--
fermedad de Von Reckfinghauwsen's ). Pon dltdmo en este mismo apar-
tade se hace mencidn que el enfenne tambifn cuwrnsaba con tna hernia
hiatal por deslizamiento, £a cual se confimd por clinica y exéme-
nea de gabinete. No se considend prudente mencienar con fowma deta-
Llada el cuadno clinico de La hernia hiatal por desfizaniento, pa-
na no hacer demasdaco extenso b preseite trabajo, Lndependiente--

mente de que ¢ thata de una patelogfa mucho mds grecuente.

Pesafortunadamente ne fué psible nescatan Las nadioghaffas del ---
thdnsito intestinal ni las fotograglas cdel acte quiningdico por fes
acontecimientos acaecidos ef pasado mes de Szptiembre en el Hospi-

Zal General de México, por Lo cual ne se L{ncluyen en el presente -
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trabafo, pero se incluyen £os heportes histopatolégicos que conddn
man el diagnéstico de Von Rechinghausen's y de sclwannoma maligno

del mesentenio ¢ Lntestino delgado.

o
]

Se considera Lmportante fa pesentacidn de este case clinico debido
a La naneza de su presentacifn; no tanto pon La asociacifn de ----
scfwannoma maligno y enfesmedad de Von Rechlinghausen's, s.ino por-
La Localizacitn del &chwanimma o nivel del <ntestino defgado ya --
que en La Literatura sofo se neportan casos aislados de Lumones --
newnogbnicos del intestino defgado y en forma mis rana y aisdada -
se hepontan casos de Endermedad de Von Rechlinghausen's asociada a
Sschwannoma maligno pero no de Localizaeibn en of intestino delgado.
(2,7,11,12, 13 ),

Por ejemplo:

EN LA LITERATURA ESPANOLA.- En ef afio de 1979 se heportaron £ casos

de schuwannoma maligno pero de LocakizaciOn en estlimago y sin as0--
ciacibn a Enfennedad de YonReckEinghausen's, ( 12 )
En 1980 La Literatunn Espaiiofa neporto un coso de esta asociacifn,
aunque. ef schwannona se. Localizaba en fa pienna denecha. ( 11 )
Pott iwma o ta i:owmtwt&'&'p{'iﬁdﬂﬁ se neporta un case de schwan-
noma. duodenal, en el asio de 1982, pene sin asocianse a Von Rechlin
ghausen's. ( 13 )

10.-Exdsten en £a Litenaturna mundial neportes de casos aislados de fu-

mores newrognicos de L{ntestino delgado pero sén asociacién a En--

genmedad de Von Rechfinghausen's.
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Los italianos reportan dos casos en 1979 ( 7, 26 )
Los Japencses neponfan un caso en 1960 ( 32 )
Loa Befgas neprrtan un caso en 1961 ( 16 )
Los Franceses nepontan thes casos en 1962 ( 43 )
Los Polacos Acpentawn un sofe case en 1965 ( 42 )
Los Rusos neportan un 40Lo caso en 1964 ( us )

Los Franceses repontan ofnos Lres casos en 1983 ( 38 )

11,~ Ademfs exdsten en La Literatura de habla Inglesa nuniedosod Aepei-

12.-

Zes de casos aislados de schwwamomas asocdiados a Enfermedad de --
Von Rechlinghausen's; peno Los schwannomas nunca se han Localize

do a nivel del (ntestino delgado. ( 21, 30, 37, 39 )

La Enfenmedad de Vor Recklinghausen's como sc mencionand més ade-
Lante, es mds swaeptible a asociansc con algdn tipo de neoplasisas
por ejemydy: aqul en México; especificamente en el Hospital Gene--
hal de México de La S.S.A., en el ailo de 1974, fos Doctores Albo-
nes Saavedra yRoduifguez Martinez nepontaron pon primera vez en fa
Literatura ta asociacibn de neurofibromatosdis segmentaria con un-
adenocarcgoma de Lntesfino defgado, 44in que se hallan demostrado-
estigmas de La Enfermedad de Von Recklfinghausen.s a nivel cutdneo.

(1,17, 19 )

En La Literatura se han nepontade hasta el aio de 1983, seds casos de-

asociacién de Enfenmedad deVon Recllinghausen's y cancinoma def tracto

gasthointestingl; y de €stos seiscasos, 4 se han encontrado en el Ampu-

La de Vater. Los cancinomas del dmpula de Vater son haros y sofo se --



han nepontado 25 casos en fa Litenatura, constituyen sofo ef 0.2% al -
0,3% de todos Los tumoncs carcinogénicos gastrnointestinales. ( 3, 15,~
29, 44 )

La presencia de up Lumor cancinodde Lutestinal en un paciente con ei--
fenmedad de Von Rechfinghausen's §u€ deserito porn primera vez por Lee-
y Ganber en el afo de 1970 y posteriommente se neportaron othos 4 ca--

404, ( 34)
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POR LO CUE SE CONCLUYE QLE:

1,- la asociacidn de enfenmedad de Von Reckédnghausen's y Schwanncma -

e poco ghecucrtc.

11.-E8ta asocaridn s¢ presenta prinedpalmente en casos de chwannomad-

Localizados entéhax o extremidades,

111.~ Los tumones del {ntestino delgad son ya de suyo ranas; perc mds --

win Los tumenes newrogénicos de ésta viscenra kueca, ( 35 )

IV.- ¥ ealos asocilos a fa Enfeamedad de Von Rechlinghausen's £os hace-

aln mids naros.

V.- De hecho se condidera que Schuannoma mafigne del intestino delgado
asociado a Enfermedad de Von Reckfinghausen's munca se ha reporta-
do en La Lifernatura hasta el momento.




RESUMEN DEL CASQ CLINTICEO

FICHA DE IDENTIFICACION:

NOMBRE: R.O.V.HM.

EDAD: 32 AROS

SEXO : MASCULINO

EXPEDIENTE: 723612

EDO. CIVIL : CASADO

ESCOLARIDAD : L.A.E.

OCUPACION : EMPLEADO FEDERAL

LUGAR DE ORIGEN Y RESIDENCIA: MEXICO D.F.
FECHA DE INGRESO AL HOSPITAL : 6-XI-8U
FECHA DE EGRESO DEL HOSPITAL : 13-11-85
FECHA DE INTERVENCION QUIRURGICA: 25-I-85

AMM.F.: Niega antecedentes de importancia en helacdlbn a su padecd
miento actual.

AP, NO P,: Procede de medio socioecondnico akto, con buenos hdbi
tos hégibrico-dietéticos, habitacibn con buenas condi
ciones de higiene y ventidacibn, 4in hacinamiento, A-
Limentacibn buena en cantidad y calidad a base de car
ne, Reche, huevo, verduras, frutas, cereales, Con bue
na higiene personal, con bafio dianio y cambio de nopa
déaniamente, aseo dental 3 veces al dfa, aseo de ma--
nos antes de Las ingeatas y después de miceiones y de
fecaciones.
INMUNTZACTONES: Refiexre eaquema completo.

A.P.P.: Enfemedades exantemiticas de La infancia: Solo nefiene -
Sarampibn y variceda. Cuadros ocasionales de resfrinde co
min,

Cuadros diarreicos ocasionales,
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Anigdalectomia a Los 7 wios de edad, Apendicectomfa a Los-
24 aiios de edad.

Tabaquismo: Positivo, desde Los 15 aios de edad, fumando -
de 3 a5 cigalllos ab dia hasta hace 1 aito que de mutuo-
propio defd de fuman,

Aleohofimmo: Positivo desde Lus 16 aiics de edad, a base de
corveza, Buandy y Whishy, (Cegande al estade de embriaguez
una vez al wes y bebiendo Whishy cada §in de semana, sin -
Legar ab edo, de enbilaguez,

Otras Toxicomanfas: Hace 5 aios Lnhalo cemento hasta en 3-
ocasiones y fumé marihuana en una sofa ocasdidn,

Resto de antecedentes inteviogados como: Candiopatlas, Ne-
fropatdlas, Lubticos, finicos, allrgicos, transfusionales,-
d{abéticos, ete, negados.

PADECIMIENTO ACTUAL: Lo {nicda aproximadamente ¢ aios 3 meses antes de
su {ngheso a ate Hospital, caractenizado pon pre-
sentan cvacuaciones dianicieas, amanillentas, eapu
mosas, con ofon a nancio, en ndmero de 3 a 4 al -~
dla, con duracibn de 3 o 5 dfas, dicho cuadro se -
repidid 5 a 6 ocasiones al afio, sin cgreganse al -
mésmo ninguna sdntomatologla,

Dos meses antes de su Lngheso a €ste Hospital vol-
i a presentar un cuadro similon, pero en fsta o-
casibn Las evacuaciones fuenon mefénicas en 2 oca-
sdones y aundndose a dicho cuadro presentd dolon -
abdominal tipe cblico de moderada (ntensidad, en -
epigastrio y mesogastnio, con {nradiacibn a hipo--
gastnio y fosa Lfiaca Lzquierda, que no se modifi-
caba con Los movimientos, ni con £a ingesta de all
mentos y solo déisminuia un poco de dinfensidad con-
Las evacuaciones, ne Lendendo itmo, nd per{oaici-
dad dicho doton, wotivo por el cual acudil a una -
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elinica def 1.5.5.S.T.E, en donde se Le did trata:-
miento no especificado.

Ui med despucds vuefuve a prescvtan dicha sintemato-
Logia, pero en Esin ocasdfn se ot ga astendia, adi
naméa, pérdida de neso, dofun abdondnal de wagon -
dntensidad y de tas mismas ¢orootendsticas y on €8
ta ceasibn Las cvacvaciones dinviedeas fuehon con-
Ligeno Linte wellnder, espumosas, ceii esdeatohned-
y Llenteria, con ofor @ nancee v {Jolantes en ek -
agua, sdende 5 rvacuaciones al ddo u dwando €ste-
coude a €age Hos
pital para su dlagndstico y makes adecuado,

cuadno 5 dias, motive pet el cual

Una ver intenado el pacdenis «a Cate Hospital se Le nednterroga-
confimmdindose La sdntomatologla previamente wmencionala y refirdendo ¢
demis que Jesde hace aproxdmadanerde 3 aiins presenta: pinosis, sielo--
aea, regigilaciones, halitosdls, agnuras y merdedsmo, distension abin-
minal. nodenada, glatulencia, metecimo y borborndamos; esta Adlntomad :-
Logla s2 wsonaa Ka ingesta deinniicutes.

EXPLORACION FISICA: TA = 120/70 smBg; [.C.= 76x'; TEMPERATURE

FR = 22x'. 36.9°C,
ESTATURA : .81 mts. PESO HABITUAL = 7R-7- ¥
PESO ACDIAL - 72 igs.

Se trta de pedente wrsculine de edad oparente fguak a fa cronef.
gdica, despiento, bin ondentado en fay tres esferas, cooperadon oi {niy
hhogatonio, dascies no caracterfstice., con miftiples manchas dv colon
cagé con feche de 0.5 de dvi. ¢y con pegeeiias fuimonacdones de 3 nni y 0.5

ens. de dn. en La grente, con hipoacusin det fade derecho; ojosr mio--
pla en el ojo denecho y miopla con astigmatismo en ek ofo Lzquiendo. -
Ofdos, naiz y ganganta sin dates patoidgiecs. Cuello: sén datos paty-
Lbgicos. Ténax: nommofineo, con miiftiptes manchas cafd con Leche efeli
diformes, de 1 om. de dn. aproxémadamente que desapanecen a Ba digito-



- 10 -

presdidn y nepeitidas en todu el térax, movimicntos de amplexifn y am=-
plexacidn normales, drea candiaca en Limites nonmales, awidos cardia--
cos nlimicos de buena {ntensdidad y sin fendinenos soplantes, pulmones ~
con buena ventilacibn, sin fendmeinos noneantes. Abdemen: blando, depre
sible, Cigenamerte doforoso a {a palpacion media y progunda, sin fepa-
Lo ni esplenomegalia, sin nasas tumonales, sin defectos aponewndtices,
con pernistalsis presente y awnentada en ntensidad 1 frecuencia.
Genidales externos: Masculinos, noamales de acuende a edad y sexo,
Tacto reetal: Con tono de esfintern nowmal, ne se palpar masas fwnora--
Les, &in premicia de hemornoides, Extremidades, supciiones e Lnfefio=-
nes con algunas manchascadé con Leche, simbinicas, con reglejos cateo-
Ztendinosos presentes y nowmals, temperatura nowmal. sin Babinshy.

EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE-

LABORATORIO: B.H.:Hb. = 11 Hto. = 33; V.8.G. = U7; Leucocitos -
5 200; Neutn6filos = 85%; Linfocitos = 26; Mond
citos =9; Eosindfilos = 0; Basbgifos = 0; Seg-~
mentados = 63; Bandas = 2, PLaquetas nowmafes -
en widmero, con Ligera hipocromia,

Q.8.: Gluceta= 85 mg%; nitrdgeno uredco = 23 mg$; --
creatinina en sueno = 1,2 mgs.

PRUEBAS DE COAGULACION: T, de P.: 48%; T.P.T.A.: 56 seg.; T.C.P.R,

70 seg.

PRUEBAS FUNCINALES HEPATICAS: Proteinas totales = 7,90 gr.%; albf
mina = 4.30 gr.%; Globulina = 3.6 -
gr.%; Relacién A/G = 1.20/1
Colesterol total = 240 mg%.
Bilirrubina total + 0.41 mg%.; Di--
recta = 0,39 mgh, Indirecta = 0.2mg
$. T.6.), =28 U.I.; T.G.P.= 25 U,I.
Deshidrogenasa ldctica = 240 U.I.
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EXAMEN GENLRAL DE ORIMA: Noamal, V.u.R.L.: Negafivo

INMUNOGLOBULINAS: IyG = 750 wmg/dE; 1nA: 80 wg/dl; Igh =56 ma/dl; Cg =
100 fig/di; Cy = o wy/dL )

PRUEBAS DE AESORCIQV TLTESTINAL: Aticncdas, con velocddad de absorccbn-

ooamdndda,
PRUEBAS DL LA D- XILOGA: Absercscn d dminudda,
ELICTPOTORESIS Di, BOTEINAS: Kokl
LXAMEH COPRCLOGICO: Atunwantes gibmas wuseutanes bien . qonidas, ALbid-
mina 45 Coistafes de deddos grases - rev; Cefulosa

wo digouble = +4, Hona godoféla -+ odominante.
BIOPSTA DI TUMORACTON N REGION SUTRACRLITARTA DLRLC: .- Se:tre fbroma,

TELE DE TORAY. Y SIMPLE DL ABLOMIN: S datos ancrmaics.
S.E.G.D.: Hemat hital pon destizamiento, con neffudo oo inoesogdgico,-
s ioguss meosos

Duodeno degformade, con bunars espiculade:
engrosados, con anco auodenal abiento,

TRANSLTD INTESTTHAL: Trdnsite y dislensdén retw

diatonsibn, Quveaulanddad ¢ oeians - aenie de plie

vy, ExIste midmae --
QUCS PMUC0S0S eht Geyuno © 0 s praiiend con gl

de difatacdiy presenco s o van oo, e o dened

pequeiias con probables (Cstulas yogiiabes ¢ {Una-
fes,

CONCLUSION: TRANSITO INTESTINAL.- Trobadfe fenger  andostoral son afec
tacidn péstnica, a descartan: enfen-
medad de Chsi. Léagona Jde ficdhding, -
T8, Tanteatdnal ¢ Sindrewe (oxeine -
de.

RADIOGRATIA DL COLUMMA: Escoliosds Lumbar de cunvexddad dzquiendua, ea-

pine blgida a mivel de 8y, avedificacidn nubat,

ULTRASONOGRATIA DE ARDOMYY: Moderada Hepatomegabia. Resio reawmal.
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Con todos Los datos antenicnes, clinico de laboratonio y gabinete
4e Lleva al paciente a Cirugla con £Los Diagnlsticos de:

1.- Enfermedad de Von Reckfinghausen's

2,- Henda Hidal pon Deslizamiente

3.~ Probable Linfoma Yeyunal

4.~ S{ndrome de Malabsorcit secundario a 3.

DESCRIPCION DE LA OPERACION Y HALLAZGOS OPERATORIOS: Inclsldn me-
dia supraumbifical encontrande: algunas adhenencias interasa, wdlti---
ples fumonaciones de tamaifo variable desde 3 mm hasta 3 ons. aproxdma-
damente, de consdtnedla dura en Loda £a pared del asa, desde La segunda
porceifn del duodene hasta aproximadamente un metro de yeyuno proximal-
asas afectadas con pared engrosdada, con didmt/wrap/ww:adu de 2 am. -
con miltiples ganglios mesenténicos de aﬁuoumdwnente 0.5 ams, de dm,
desde La base del mesenternio hasta £a pared def intestino. Resto de 6
ganos normales .

BIOPSIA TRANSPERATORIA: :Report( Zumon maligno mo cfasificado.

OPERACION PRACTICADA: Toma de biopsia de turones yeyunates y de -

mes enterdio,

EVOLUCION KETOPERATORIA: EL paciente evofuciond en forma satisfac
fonia, &in presentar complicacidn postoy
peratonria alguna, con cicatrzacidn ades-
cuada de £a herida quindrgica.

ESTUDIOS ANADMOPATOLOGICOS: Papanicofau de Duodemo: D-85-14: Nega

’ Livo a células malignas,

Biopsia de tumor de regibn supraonbi-

Lak derecha: B 8§4-10866 nepontas Neuro
g4broma de Engenmedad de Von Rechling
hausen's.

Biopsia de Tumor de Pantes Blandas: -
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{ Pieza Operatenia )i B-85-677, ne-
ports: Sehwannoma Maligno de Hesen-
terndo y Yeyuno.
Biopsia Pen-Onal de Duodeno: B -85~
141; nepontd: Vellosddades intesti-
nates apfanadas.

FECHA DE INTERVENCION QUIRURGICA: 25 de Enero de 1985.

EE paclente pidi6 su afta vofuntaria ya que no acepld La sugeren-
cia de sometense a radioterapia, pidiendo du alita voluntaria ef -
din 13 de Febreno de 1985,
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NEUROFIBROMATCSIS O ENFLRMEDAD
DE VON RECKLINGHAUSEN'S

ANTECEDENTES

Von Recklinghausen's desenibid pon primera vez una enfermedad
consistente en La presencie de tumoraciones pequeiias y f§ibro-
844, dependiertes de £as vainas de £08 nenviosd perifericos, a
£a cual denominG: newrofibromatosis. ( 2, 43 )

Verocay descnibi6 fas caractenfsticas histolgicas de un espe
clfico " tumon de §ibnas nerviosa " y al cual el designs con-
ef nombre de: neuwninema. ( 2, 49 )

Mallony y Pengield sostuvieron que el fibroblasto era Lafuen- -
te dek fumon y Lo LEamanon: (L{brobLastoma perineural.( 2, 49)

Nageotte y Masson dijenen que Lo c€lufa de schwann hephesenta
ba el tipo cefuban bdsico y propusienon el nombre de: schwan~
nowa.,( 2, 49 )

Stout en una excefente nevisidn reconocd6 el onfgen bdsico de
La Lhmina newiosa y propuso el nombre de ' newrofemoma " co-
mo {ndicative de su onigen &in dmplican especdficamente La cf
Lulba §ibroblasto de sdwann.t 2, 49 )

- Actuafmente se acepta en touninos generales que La cflule de schwann
nepresenta el ongen cefulon de Los newrolemomas, esto se ha estable-
eddo pon Los estudios” in viw" del Dn. Masson's de schwannomas expe



- 15 -

ninentales y esponténeos, por Los estudics de cubidvos celulanes -
" dn vitno M ded B, Mwuay de newrolememas yopon £os estudios del
D, Fishen'scen rucrcecopio efectrdnice, porn Lo cual se utdldzan -
indéstintorente Los 2éaminos de newnofewomas o schwannomas.{ 2, 49)
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NEUROFIBRONATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

DEFINICION

Es una enfermedad autosdmica deminanfe que se caracteriza por
presentan miltiples meulas en La piel, de color " cadl con -
Leche " con didnetnos de 2 6 3 millmetnos hasia mds de 15 cen
hnetnos. Y aporicidn de Zumones de La vaina nerviosa de Los-
neavios periféricos a diferentes nivefes, de comportamiento -
histoldgico benigno pero que pueden secundaniamente maligni--
zanse, ( 53 )
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

HISTORIA NATURAL DE LA ENFERMEDAD

lna caractenistica condn 6 tedos Los pacientes con newnwdibromatesds -
es  su proghesifn, Un dnexemento en ok pdmero o dammio ¢ o anbos )} de fas -
Pesicnes hipempigmentudas en pied y do fob fumores en fodos (o 544408, cs=
peedalmente Los do Lo pioi. St anbasgjo, fa fromende dovensddad do Las mand
festaciones elfnicas de vo pewnofibrovatosds haccn dmpos.ibfe hablar de una-
sdnguan historia nafwral de La chdermedad,

Excepto por La presencia de wit 6 mds de fas thes mandfestaccones mis-
constantes que son:
1.~ Manchas ¢afa picd cofon "cagé con Leche"
11.- Newhodibromay Miftiples
137, NGdufos de Lisch { hawmsrntowes pigmentades def nis |
ninguna otra mandfestacdn s constante cn wds de un 50% de estes en--
femos.( ug )

La presencia de wnsola munifestacin cbinica cuadquiera que &sia tea-
ne 82 cornetactone con La severdded de ta enferredad, ri con winguna otha -
nandfestacibn clinica, aderds nu lodas Las manifesicedones de La newrofibro
matosdis sin expficadas pon Lo canbivs pigmentanios en ta piel né pon Los tu
mohes, como pon ejenmplo: fa esiatuna conta o La pseudoqrtrosdis . ( 4g )

Las Lesiones pigmentnias genenalmente eatfn presentcs af racdmiento y-
tieven wn {neremento progresivo cn el wiveno de Loy dreas hiperpigmentadas-
cenporme avanza Lo edad def enfermo. Hasda el momento no Ae conoce que o4--
ics cambios pigmentandios fengan Anfluencia en La proghesdién de otras Lesio-
nes de £a newho g{bromatosis.
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Los newno fcbromas congénitos son comunmente de abta vascularidad y de-
dpo plexifenme L{nvasivo, son pequefios o masivos y pueden estar Localizados
en cualquien sitio def cuenrpo, aunque Los 8ilics mds comunes son La negdén-
onbital y perienbital de La canra; frecuentorente progresan de Lamafio en for
ma Localizada o presentan hipentrofia segmentaria y hrequiehen nresecelln qui
ningica, especiotmente Los tumones que involucran £a nuca, retrofaringe, co
Lumna cervical y otnas Localizaciones paraespinales, asl como Los def me---
diastino. EL checimiento hiperpigmentonio de un newrofibroma plexiforme nos
da fa voz de alerta de que puede tratanse de un problema muy serdio.( 8, 14)

Otros tipos de newnrofibromas incluyen fumores nodulares cutdneos y sub
cutdneos mds discretos. La gran mayorla de Los nifios y fbuenes estdn Libres
de estos tumones, aunque pueden empezar a desarollanse en fa segunda mitad
de La primena déeada de fa vida o durante La pubertad.( 23, us )

Generalmente hay un constante {ncremento progresivo en ndmero y Lamaiio
en téuminos generales son cientos de tumones sesiles y pediculados en toda-
La supengicie del cuerpo, incluyendo £as pafmas de Las manos y fas plantas-
de Los ples. EL crecimiento es genenalmente fento y uniforme pon Lo que uwn-
crecimiento adpido indica hemornagia o bien degenenaeibn maligna.( 8, 14 )

Los neunofibromas ancolanes ocuwnren en el §5% de fas muferes con newro
gibromatosis y tienden a aparecer despuls de £a pubentad, genenatmente alre
dedor de Ros 20 afios de edad. ( 48 )

Los newrofibromas cervicales masdvos pueden apanecer en £os nifiod yf --
dar compromiso {mportante a nivel del cordfn espinal cervical,

EE enigen y proghesifn de Ros tumones no cutdneos de fa newnofibromato
844 se presenta ain ninguna relacin con ef mimero, famaio y distribucibn -
de Los newnofibromas cutéineos y subeutdneos.

Por otno Lade Los neunofibromas de La piel y de todos Los Luganes au--
menton eh nmeno y tamafo dunante La pubertad en ambos sexos y en fa mayo--
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rla de Ras rujeres cuando estdn embarazadas. ( 5, 31, 40 )

Una explicacifn clentlfica y satisfactoria de estas nanifestaciones no
existe; pero fa acumlacidn intercefular de Los glicosaminoglicanes s una-
posihilided que pudiena expfican estns manifestaciones. Ctra posibilidad es
£a estimulacin del crecimiento def newnnfibroma pon csteroides sexuales di
nectamente o mediante gactor de crecimiento del neavio,( 48 )

La degeneracibn maligna de Los reunofibromas previamente benignos o La
aparicibn de " novo " de un newrodibrosarcema o un schwannoma maligno es u-
na constante amenaza y con esias bases y con nespecto al Liempo se vi6 que-
Los traumatismos nepetidos sobre fa piel pueden contribuin a La degenena---
ci0n maligna de Los newrofibromas, ademds Los tumones sufetfos a constante -
anitacibn debfan ser extirpados, aunque pon otra parte hay qué tomar en ---
cuents que el trauma de La eénugla y Los eventos de £a cleatrizacibn sof -~
factores de peligho para desarrollar neoplasias. ( 20, ue )

Las anonmalidades no pigmentadas y no fumonales de La neurof{bromato--
448 son: La comstipacién, fa pseudoantrosis, La estatura baja, macrocedalia
pubentad precoz, quizds algunos defectos auditivos, hipertensifn y purito.
Excepto el punito que esid asociade a £a presencia de neunofibromas en fa-
piel, fa presencia y proghesidn de estas wanifestaciones no estdn nelaciona
das a oinas manifestaciones de neunodibromatesis.

0iro elemento de La Historia Natunal de La entidad es fa posibikidad--
de un efecto materno adverso al feto, de una mutacidn de La newrofibromato-
8is, &in embarngo esto no se ho comprobado y pon ef contrario Lo severidad -
de £a enfermedad no ae refaciona con un efecto materno. ( 5, 3, 40 )

En La Histonia Natunal de esta enfermedad canacterfaticamente hay dos-:
evoluciones: ( 48 )
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clones que nequieren Lnfcrvencdones quirmihgicat -
maygores como Lumches srtaccrcrecnod espdnales o -
matignos. { & )
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NEUROFIBROMATOSIS O EMI'. DE VON RECYLINCHAUSEN'E

GEHETICA

La Nevrofibromatosis o Enfermedad de Von Rech{inghausen's es~
una nutaciln autosmica dominante sin predominio racial, geo-
grfifico, ni &tnico. ( 53, 54 )

Esta cinfewmedad Liene una cxpresdifn variable, con una pene---
trancda de un 100%, ( 53, 54 )

Asdimismo es una de Las mutaciones mejon comprobadas en ef gé-
nero humano, ( 53, 54 )

Su compontariento es altamenie heterogeneo, sdendo desde Le-r
slones essas y aisladas o manginales hasta agecciones pofi--
s{st0nicas ghaves,

Es una enfeuwnedad difietl de detectarn cuando un individuo es-
portadon y thansmite ef gen. ( 53, 54 )
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VTUROFIRROMATOSIS O EFF. DE VCH RECKLINCHAUSEN'S

FRECUENCTA

Es una enfermedad autosdmica domirante {rexcrabfenente pregieidva
pero con una exphesién muy variabfe, refat{vamente comdn, con una
frecuencia de cenea de 1 por cada 3 000 nacimientos. ( ue )
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WEUROFIBROMATOSIS O LNF. DE VCN RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONES
CLINICAS

~ MANIFESTACIQES CLASICAS O PATOGNOMONICAS ( 48 )

Existen unicamente tres manifestaciones cbénieas o. cldsicas-
o que pueden corssdercrse patognoménicas de Lo Erfermedad de Ven-
Recklinghausen's, ya que e encucniren dedde un 995 a un 9 & de-
£odos Los enfermos con newrofibronatosds. ( us )

a) Miltiples monchas en fa piel, de color ¥ caf€ con Leche "
prinedpalimiente en La region axifon.

b) Newrefibncmas niliiples, reportides er Zodo el onganisme

e) Nodulos de Lisch | hommantomas pigmentados del {tis )
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[T B

NEUROTIBROMATOSYS G FEF. DI VOM FECYLIHGHAUSEN'E

o

MANIFESTACIONES
CLINTICAS

MANIFESTACIONES COMUNDS ( &8

- Macrecedalin - Problemas ded habia
- Tumenes ded S0.C, - Peaventafa intedcciual
. gliomas Epticos . phrobRemas ex Lo fomra
o aatnoe ddonal " edbn escolen
. newrormas aclsticos . hetando nendak
. mendngdonas - Dolon de cabeza
+ rewndlemenias - Compronkso cenebrovasculan
- Hipertnofia segmentaria - Hipeatensd
- Tsevdvantnosds - Constipacitn
- Xifoescoliosds - Newrofibrowas viscenales
- Estatuna conta - Prunite
- Pubentad precee - Convulbstonres
- Enfermedades ralignas - Thoblemas paicesocinles
. hewno f<brosarcona - AMtenaciones endberines
. delweanona mafigne - Alteraciones paratiroideas
« newroblas fomra - Tefectos cardiocos congénites

dewon de Wilms!
rebdomicsarconia
Leucondas

Oinas enferreduses (uemotesal

. Eng. de Sturge-Weber

. End. de Ven Hippel-Lindau.
. othat . Enf. de Powrie-Ville

- Feocramocliome . Esaferodis tubenosa
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NEUROFIEROMATOSIS O ENF. DE VON PECKLEINGHAUSEN'S

MANIFESTACTIONES
CLINICAS

~ MANCHAS ™ CAFE CON LECHE " ( 9, 48 )

a} EAtas manchas estdn presentes en ek $9% de enfermos con reuxo-
§ibromatosis.

b} En estos enfenmos genmenalmende exidten seis 6 nds manchas; de
1.5 ems, de difmetro en adefurfe,

c] Generalmente estdr presentes cesde el rocirienso.
d) Se encuenthan distribuides apliomente en cf cuehpo; rds en Lo
negibn axilen y un poco meros en fa cara.

e} Se incromentan en ndimeno y Zamaio en £a primera década de fa -
vida, en fa pubertad y durante el embarazo.

§) Su tamasic varla desde 2 6 3 milimetros de didmetno hasta ve---
rios centimetnod.

gl No causan problenas de salud, excepto problemas estéticos en -
afgunos casos,
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EEURCFIR:0MATOSIS O ENF. DE VOR RECKLINGHAUSER'S

MAMIVTESTACIONES
cLinlICcaAcS

~ NEUROFIRROWAS ( 48, 55 )

a) Sei lurones sesifer o pediculodos, dischetos o deformentes

b

Que estfr formados vos ncuronas, células de sckwann, fi--
brobfastos, elemenifos vasculares y mastoeitos

e) ¥ que se encuenian genchalrende en fe piel

d

Ademfls pucden pvesentarse en nowics pendféricos y profur
dos

e

Y tanbidn en Las nafces nervdosas de £os vasos sanguineoss
0 visceras inehvadas pen el s.istera renvioso autGromo

Histolbgieamente scn benignos pero pueden sufnin degenera
cdbn sancereicda y pueden dan compromiso funcional y estf
tice

¢

—

g) También pueden datr compromiso vasculfor o pubmonax

R} Estos iumones cumentan en ndmero ¥ twcic dunante ef entg
nazo gy cor fa pubgrtad
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NEUROFIEROMATCSIS 0 ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

LAS CELULAS DE SCHWANN ( Los lemnoblastos)

Thas nunenrosas reflexiones se considera actualmente que las céfu-
Las de Schwann y sus asimiladas | gliales de Los ganglios cspinales --
posteniones, cndonewrates y perinewriales ) deaivan de Las cdlulas nen-
vfosas. Probablemede exdisten refacdones estrechas, ewbaiolbgicas, won-
goldgicas y funcionales entre Las cllufas gliafes del SN.C. y Los ele
mentos de sostén del sietema neavioso periffrico.

PATOLOGIA DE LAS CELULAS DE SCHWANN

; - LOS SCHWANNOMAS: Los schwannomas son fumones bendignes, encapsu-
Lados, de crecimiente Lente que se desarnollan a cxpensas de £as colu-
Las de schwann de Fos nervios perdféricos, motores, sensitivos o auii-
homos, Pueden sen solitanios o miltiples, sobrevenin esporadicamente o
{ntegnan el cuadno de La newrogibromatosis de Von Rech€inghausen’s. --
(55)

ER didmetno medio de estos fumones vanfa de 1 a 4 oms,, peno pue-
den aleanzan un mayor vebunen, en panticular Los de focalizacdbn me---
diastinica y netrnopernitoneat, Localizado en ef trayeete de un nervio o
en su nafz, el tumon es nedondeado o nodular, capsulado, de superficie
Lisa y negubar, bfanco, grisdceo. La consfstencia es finme o eldstica-
y nechaza fas estuctwias prdximas sin Lnvadirlas. A veces pueden cbsen
varse formaciones quisticas en L{os fumones de {mpertante veluren -----
{ Schwannomas Espdnfes ). Sén embango, al corte suelen sen honeglneos,
bronceados o gnisdceos con Lslotes de color amarillo. Frecuentemente -
hay abundantes vass sangulneos con dilataciones, hemernagias o trombo-

844, hialinosis y a veees necrosis,( 10 )
Desde el punto de vista tomogndfico, Los schwannomas pueden obser
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varse a nivel de todas fas estnucturas nerviosas periféricas, que com-
prenden células asinifadas | gliales de Eos garglics, endoneunales y pe
rineunales ), Potal nozdn, ef neavio dptico y el newdo offativo nun-
ca estarndn Lesionados,

En Los parescraneales existe un predoninio evidente pon el octavo
par, En cambio, el trigémino 4e Lesiona con menoh ghecuencia. Se han -
sefalado casos en Los otnos nenvios chaneales, en particulan Los ner--
vios sensitivos. De Los nervios motohes, ef V1T pan es el que mds ghe-
cuentemente se afecta. Pon su parte Los schwannomas espinales son mds-
frecuentes en Las rafces posteniones de La negidn Lumban. EE desauro--
Llo de esfos tumones es al miamo tiempo extra o {ntradural, por Lc que
en el segundo caso cabe La posibilidad de una compnesidn wedular. EL -
crecimiento intramedulon eb excepcional, ( 55 )

En La negidn cervical, mediast{nica posterion o netropenitoneal,-
Los tumores voluminosos pueden extenderse mds alld de La pared verte--
braf ( tumones en" relof de arena " ).

La afeccidn de Los neavios en miembros, cara, cuello y thonco no-
es fan frecuente ylos schwannomas {nthadénmicos son excepelonales. A -
nivel subeutdneo, casi nunca se encuentra el neavic de origen. las Lo-
calizaciones viscerales | tubo digestivo muy particulammente ) pueden-
observarse de gonma aislada ¢ en el marco de una newrofibromatodis de-
Von Reeklinghausen's. ( 10 )

La sitomatologla cbinica de Los schwannomas varla naturabmente --
con Lo Localizacibn y sofo se presenta cuande por su volumen Logra com
pdmin fa estructuwn newiosa en cuestifn, Se obsewvandn prinedpatmente
parestesias, dolones y pocas veces irasfoanos motones, que estardn pre
sentes 84 el schwannoma comprime La méduba espinal o Las ralces ante--
hiones motoras. Los schwannomas digestivos suelen sen hemonndgicos, It
(55%)

- LOS NEUROFIBROMAS: Los newnofibromas son tumones benignoes de --
crecimiento fento, nefativamente circunsenitos, no capsufados, compies
tos princgnimente por cllulas de schwann, En su interion presentan una



miialz colfgena ¢ unu suslancda nucoide o mixewalosa, Aungue fos neuro
§ibaomas de tipe plexdgonre se obscavan casd constantomente en pacien-
fes que presendan ung noeurofdbromatesds de Reckfinghonsen's ey folso -
penseh que cualguicy wewned (ke cos s sea b de enfervedad de -
Recklinghausen's. ( 37, s4 )

Hacrcscdpieamente fos newnofibromas son (umones gue {dencin wa cép
sula fibrosa, satve caando se sildain @ ndved eatdneo, donde se presen-
tan circumsendtos pine capatados. [0 keavio penetra en ed weuhofcbrcma
en ef sene del cunt desaparcee praciéicareirle, hecke que fo distinaue -

AT

ded schwannema en cune caso el nenvic estd " peawde  al tumon. AE con
e, el twion se presenta homogfneo, gresbeeo y frans bieddo.

Contrariamente al sclwamioma, of newrogibuoma presenta pocgs trons
formnciones | nochodd, heronnagias, quistes ). Pox ol cendraiio, se ob-
servan Loy axoncsque atraviesan £a wasa tumonal " apudsdonados M open -
La prols fenacidn de fas células de schwam. (2, k9, 55 )

Muy frecuenamente Los newrofibromas son cutdneny gy subeutdreos -
contrariamente a Loy schwariemas que praetieancate nunca {o son, Se ma
néfdeatan como una masa de tamario variable, fikme, mévil y cempresdbfe.
{ 2,u9, 55 )

La setomatofoglr cLindica nerviesa es casd Lnexdsfente, salve cuan-
do La Loealizacidn s la de Los neruios peniféidicos, en cuyo cado La -
clinica ac asemefa completarente a la presentada pen Los schuwannomas.
(2, u9, 55 )

= Existe wna esteche nelaedin entne newrofemomas y newrofibromes-
(u6 )

- Ambos pueden afectar Grganos internos come: estdmago, mediasii-
no 0 newvas craneales, ( 3, 6 )

- No tienen predileccibn pon edad o sexe. ( 27, 50 )

- Con mianoscopp de Luz hay poca dificuttad para diferencion en--
e neunolemoma y newnofdnoma. ( 25 )
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- En concfusidn: Los newrofemowas  newrofibromas son
vaniedadesde tumones de fa vaine de Los rerviod ¢ -
se onighan de Las cllulas de schwann.{ 2, 48, 49, -

55 )



NEUROFIBIMATOSTS © ENF. DE VON RECKLINGFAUSTN'S

MANITESTACTUOULLEE
CLIKICES

- TUMORES VISCLPALLG ( 2}

2} Fatos tumores afectan Baganos {ntratordedcos ¢ {ntabdems-
nafes

b) Afectan prineipalmente al higade, vejiga, estdmago ¢ in--
testiio

¢) Ademds pueden causor sangaade def. tubo digestive, obstrue-
" eidn u otros probfenas

d} Aungue su frecuencia es de menos del 1%
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NEUROFIBRCHATOSE O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONERS
CLINICAS

- NODULOS DE LISCH ( 36, 48 )

a) Son hammantomas pigmentados del inis

b} Estdnpresentes enck 94% de Los enfermos con newroglbiuomg-
Losds que tienen mds de 6 afos de edad

e} No se han visto en personas nomrales

d) Awmentan con La edad pero no LLegan o seh s{ntombticos

e) No estin comrelacionades eon otnas manifestaciones ni --
con La sevenidad de fa enfermedad peno ayudan al dieg--
néstico
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NEUROF IBROMATOSIS O ENF, DE VON RECKLINCHAUSENM'S

MANIFESTACIONES CLINICAS

- ENFERMEDAD CEREBRQVASCULAR (28, 48 )}

al £s una complicacifn clinica muy poco frecuente en Lo newro fi--
brematosis

b) En mugpcces casos se ha denostrnado que Los neurofibromas {nte-
remm el dabol antenial cencbral

e} Lla ghan mayorfa de Lo enfermos afectados son adultes
d} En cientas edades el desanroflo de slntonmns cencbrales proghe-

s4vos, episddicos, difuscs o focales que no se explican por un
tumon cenebral debenfan sugenin esta complicacion.
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NEURGIBROMATOSIS O ENF. DE YON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONLES CLINICAS

~ CONVULSIOES ( 48 )

a) Los ataques motones mayores son Las complicaciones mefon-
conoeddas de La newno fibromatosis

b) Aunque su frecuencia es inelenta, aproxdiradamente el 3% -
de Los enfenmos con newnofibromatosis tienen antecedentes
de atages que no se atribugen a Lesifn por musa intracra-
neal u otra causa

e) Un 14% teene anormalidades electroencefalogrdficas que no
son ni sintomdticas ni epileptdgenas y otno 12% se encuen
1 en ef Limite efectrvencefalogndfico de Lo normal

d) Ninguno de estos hatfazgos har side cornefacionadus cen o
s mandfestaciones de La newrofibromatosis
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NEURCIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONES
CLINICAS

T
- FONACION ( u8 )

a) Presentan dificultad del habla un 308 a 40% de £os enfer-
mos con mewhofibronatesis

b) Princimbmente presentan : voz gangoza, monbtona, com song
nidad invariable, nesonancia imprecisa, honquena, sofoca-
cdfn y emon

e} Los mamnismes pana explican estos defectos adn no se han-
estableido

d) Se dugiene una bake neurolbgica en oposicién a un factor -
Larningeo
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFTESTACIONES
CLINICAS

- ALTERACIONES EN LA DEFECACION ( CONSTIPACION ); ( u8 )

al Ocunne en el 10% de Lod nifios y Los adultos con newrofibro
matos{a

b Aunque es susceptible de mejorar con manefo adecuado de --
dieta, Bubhicantes intestinales procuwnando evacuaciongs --
suaves, el problema tiende a nrequenin atencidn pon toda £a
vida,

c} Esta constipacidn es debida a dispfasia y desonganizacibn
de La tinica musoulanis y plexo de auerbach def colén

d) Ademfs hay disturbiod en Lo ineavacifn autbnoma def colon
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NEUROXIBROMAT®SIS O ENE. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANITFTESTACIONES
CLINICAS

- MACROCEFALIA { 48, 52 )

al Puede ser absofuta | Cuando el penlmetro ceddiico se en-
cuentha pok ardba de La pencentila
97 }

b) Puede ser nefativa | Cuando el tamaio de fa cabeza e des
proponelonalmente mds grande en relda
eibn a La talla )

e} Gengralmente tiene un fniclo postnatal lwmediato

d} Estx macnocefabia no tiene refacifn con convulsfones, ni -
con el desannollo {ntefectual; ni se nelaniona con altena
ciones efectroencegaloghdficas.
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NEUROFTROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

HANIFESTACIONES
CLINICAS

-~ PRURITO ( 48 )

al Es unamanifestacibrecientomente aeconocida en fa newhofdi
bromatoss.

b

Se presenta en £a piel que ha sufnide traumatismos infen-
404 o heclentes y sobre fa piel que cubie a Lot neurofi--
bromas subcuwtdneos.

¢) Su dntensidad es proponcdonal al wimero y tanaio de Los -
newrofdromas cutdneos y puede ser el sintonma predominante

de fa newrofibromatosds.

d

tate sdntoma se agravacon ef calon { tewperatura externa -
o interna ) y disminege con el bado.

e} EL fnatamiento con antihistaminicos generalmente proporeio
na alivio parcial.

Las bases natunales del prusito; La mefonla con antihisia

minicos y La psencia de gran nimero de c€fulas cebadas -

en fos newwofibromas, sugiene que Las céfulas cebadas-his’
tamina tienen un papel deteminante en ef pwnrito de fa -

neurofibromatosis,

¢
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NEUROFIBROMATOSIS O ENIP'. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANTFLESTACIOHNES
CLINICAS

- TUMORES DELSITEHA NLRVIOSO CENTRAL ( 48 )

a) Tncluyen Los:
Gliomas Opticos, astrocllomas, newhowmahs acisticos,
newndlemomas, merdnglomas, newrofibromas y otros -
I{pos hanos.

b} La frecuencia de que & presgnten combinaciones de
estos tumones es ded 55 al 10%.

c) Son La mayen causa de morbilidad y montalidad de s

ta enprmedad.
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NEURCFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGPAUSEN'S

MANIFESTACIONES CLINICAS

'/ -~ PSEUDOARTROSIS ( 48 )

al EL 50% de fas pseudoantrosis congbniias son debidas
a £ neurofbromatosis.

b} Dek 0.5% al 1% de pacientes con newrofibromatosis-
Lienen pseudoarinosis.

e} Los principales huesos afectados son La tébia y el
radio,
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NBUROFIBRO¥ATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFPESTACIONES
CLINICAS

- XIFOESCOLIOSIS ( 48 )

a) Ocwvune en el 25 de fos enfermos con newrofibromatos (s

b

Afecta principalmente £a eapina ceavical {nferion y tond-
edea superdon

¢} Se manifiesta entne Los 5 y Los 15 ajios de edad

d

EL problema estd grecuentemente asociado con newrofibro--
mas peravertebrales

-~ EGTATURA { u8 )
a) Generalmente e menon a fa nowmal, se desconcce Lo causa

b} No estd comrelacionada con ninguna otra manifestacifn de-
La neuno fibromatosis
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFLSTACIONES
CLINICAS

-~ HIPERTENSION RENOVASCULAR

a) Eata fipertensibn puede sen coincidentdl.en Los pacientes
que cwrsan con una hewrtod<bromatos s

b} Aunque se han observado casos aislades de newrofibromas -
intha o extra nmurales comprometiendo fa aiferdia henal

e) La frecueneda de presentacidn de 6sta hipentensibn heno--
vasculan en La newrofibromatosis es del 1%

d) Estos enfermos presentan excesdlva secreciln de norepine--
gnina presumiblemente por nunerodes newropibromas cervies
Les

e) Tambi€n presentan elevados nlveles de excrecifn wrinarnia-
de nonepinefaina en 24 hus., de hasta 82.2 ug. y 97.4 ug;
sdendo Ras eighas nowmales de 43 ug/24 has.

§1 Estos pacientes nequieren monitoneos perifdicos de su ten
s40n anterial
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF, DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONES
CLINICAS

- FEOCROHOCI’I‘OHA (48 )

Eate tumon es una rarna complicacidn de fa newrodibromato-
444

a

b) Ccurne en menos del 1% de Los enfenmos con newrofibromato
844

¢) Vintuabmente no be conoee en niidos que curden con newroflé
bromatosis
d) Histolbgicamente no son Andistinguibles de Los tumoncs --

que componen Las neoplasfas endferinas mi€idples
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF, DL VON RECKLINGHAUSEN'S

MARNITESTACIONES
CLINICAS

- MALIGNIDAD ( 8, 1u, 22, 27, 47, 48 )

a) Es un hecho deginitivo que £as neoplasias son una compli-
eacddn de La neuroflbromatosis

b) Los newrofibrosancomas y schwannomas malignos son mucho -
més comunes en pacientes con newrofibromatosis

c) EL tumon de Wilms'; Los habdomfosancomas y Las Leucemias-
xantomatosas son exceslvamente comunes en paclentes con -
newro fLbromatos.is '

d) 0tnos cancercs incluyendo: Newroblastomas, carcinoma medu
Lan del Linoddes y adenocarcinoma panciredtico eatdn clara
mente asociados con £a newrofibromatosis ( 51 )

e} La excesiva sensibilidad de £a newrofibromatosis a aso---
clanse con neoplasias; debido a £a trgnsfonmacibn de fos -
fibnoblastos pon agentes vinales adn no ha s4ido bien de--
mosthada
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

WANITESTACIOQNES
CLITICAS

~ INTELIGENCIA ( 4, 48 )}

a)

b

c

d

e

g

La desventafa Lntelectual afecta en una u otra forma a =-
cuando menos el 40% de Los enfeamos con neurogibromatosds

Aunque el retarde mental france en estos cnfemos ed de -
s0f0 el 2% al 5%

Los pacientes afectades se caractenizan porn presentan: U4
flenltad para aprenden, hiperactividid ¢ puoblemas de gor
macidn escolan £os cuales no se explfican complefarente --
por othas complicaciones de La neurofibromatos.is

La desventaja {ntelectual casd siempre se hace aparente -
hasta Ea etapa escolan

Esta desventaja escolarn no empeora con ed titmpo
Y ademds no estd aseciada con oiras manifesiacioncs de fa

neuwno fibromatod<s, <gnorando £oa efzctos secundanios de --
Ros tunotes cerebrales y de otnos
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONES
CLINICAS

- DOLOR DE CABEZA ( 48 )

a) ER dofon de cabeza es muy grecuente en Los enfermos con -
newno gibronatosis

b

Se presenta en todos Los gaupos de edades y en ambos se--
Xo4

c) ER dobor suele sen mls intenso en el véntice del crdneo y

wudba de £a frente

d

Su hango de intensidad es variable, desde muy trivial y -
suave o poco severo hasdn sern dofones muy {ntensos verda-
deramente mignaiiodos, Los cuales pueden sen secundarnios a
otnos probLemas como son Los tumones cerebrales

e} La actividad nutinania genchalmente es Lntevwmpida por -
ef dolon de cabeza pero no hay nafseas, vomito, ni escoto

ma visual, aura u otro slntoma asociado
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF, DE VOM RECKLINGHAUSEN'S

WANITESTACIONES
CLINTICAS

- DOLOR DE CABEZA { CONTINUACION )

§) CE dolon de cabeza tiende a sen penifdico pero pon Lo ge-
neral no tiene un ciclo regubar

g) EL tratamiento con hepcdo, analgésicod y antihistamlnicos
proporciona abivio parcial

k) A Ros dofones do cabeza en fa neunvfibromatosis cs {mpoa-
tante tomarnlos en cuenta porque Ao comunes g pueden facd
Litan Las dinvestigaciones de Los pacientes con oinos pro-
blemas, panticulanmente fumores cenebrafes y feocnomocito
mas
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONES
CLINICAS

~ ENFERMEDADES CARDIACAS CONGENITAS ( u8 )

a) Los efectos candiacos congénitos, particubarmente fa este
nosis pubmonan, se dice que son helativamente frecuentes-
en enfenmos con newro{{bromatosis

b) ¥ aunque no se ha determinado exactamente su frecuencia -
actualmente cuando menos £as alternativas de coincidencia
no se discuten

~ ENFERMEDADES OFTALMOLOGICAS RELATIVAS ( 36, 48 )

a) Se ha sugenido que son mds frecuentes Las enfenmedades of
tatmofbaicas en asoclacidn com Ba newrofibromatosis u o--
inas enfermedades facomatosas

b) Sin embargo otra vez fa coincidencia es un factor proba--
bee como son Las consideraciones de heterogeneidad y maf-

diagnfstico
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NEUROF IBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

HAHNITFTESTACIONES
CLINICAS

-~ CONSIDERACIONES PSICOLOGICAS ( 4, 48 )

a} La canga psicosocial en La neurofibromatossis es de Los e-
Lementos mds impontantes en Los cuidades del paciente

b} La potencial desfigunacibn estética, el compromiso funcio
nal ¢ La amenaza de muerie pon chncer w otras complicacio
ned afectar profundamente en Lo emoclonal, en Lo psicold-
gico y en ef bienestan social de Los enfermos, as{ como @
Los miembnos de su familia

¢] Lot disturbios Zienen muchas facetas y varfan entre Lo es
peranza de curacibn y La desesperacitn somultdneamente

d) Esto es un dilema que afecta grandemente a esfos enfewmos
y nequiene atenciln profesional clinica y elentlflea
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

MANIFESTACIONES
CLINICAS

~ ENFERMEDADES ENDOCRINAS ( 48 )

a) Excepto por Los feocromocitomas, disturbios en el trans--
cuwwso de £a pubertad, ef carcinoma medufar def tinoides y
quizd el hiperpanatinoidismo, fLa guncibn endfenina abe=-=
nrante no es una manifestacitn de ésta enfermedad

b] La sugenencla de que £a newnofibromatosis nepresenta una-
enfenmedad hipotalimica mediante téxminos honmonafes no -
estd blen sustentada
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NEURGIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEH'S
AEE

DIAGNOSTICO

La presencia de seis 6 mds manchas en La plel, de cofon " café --
con Leche " y eon didmetro mayor de 1.5 cms. es diagnfstico de En
fermedad de Ven Recklinghausen's, aunque no existon antecedentes-
fantlianes. ( 48 )
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

DATOS DE LABORATORIOC(H4B)

a) Actualmente el diagnfsiico por medio de Laboratorio no es
posible

b

Sin enbargo, debido a que Zodas Las personas con newrofd-
bromatosis presentan riesgo de tenen degeneraciGn maligna
de sus newrofibromas, se fes debend nealizan una extensa-
y autinonia evaluac(bn

c) Dicha evaluacion debend incluin £os siguientes procedi---

mientos:
T.» Medicifn de coeficiente intelectual
11.- Exdmen Paicotdgico
ill.~ Efectroencefalogradla
V.~ Audiogragla
V.- Exdmen ocwlan con Ldmpara de hendidura

V1.~ Radiograglas del sistema Gseo con especial atencibn
en cadneo

V11.- T.A.C. con y 4in medio de contraste del crdneo, con
especial dnfasés en el quiasma dptico y en £as drbd
Las

VITT.~ Medicidn de epinefrina y norepinefrina en f£a exere-
cibn uwninania de 24 hns,



d}
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NEUROFIBROMATOSIS O ENF. DE VON RECKLINGHAUSEN'S

DATOS DE LABORATORIO

({CONTINUACION)

Con £a posible excepeidn de Los gliomas 6pticos, fas biopsias-
sdimples de Los neunofibromas y otros tumones en La neurofibio-
matosis no existe un hallazgo histolégico o ultraestructurnal -
tinico. Lo mismo para Las Lesiones hiperpigmentadas no hay una-
mandgestacibn patognominica microanatbnica que Ldentifique a -
das Lesiones como que sordebidas a La mutacién de fa newrofi--
bromatos.is

Los niveles sénicos del facton de crecimiento def neavio aun--
que aparentemente ayudan en £a distincifn entre newrodibromato
448 cldsdca y acistica, no han side dtiles en fa distincion en
Are La clbsieca y Los sufetos nonmales ( 24 )

E2 cultivo de {ibrobfastos de piel de Los pacientes con newro-
§ibromatosis y el estudio de sus difenentes nespuestas al fac-
ton de creciminto epidérmico o al aminodeide homélogo 3-nitro-
Lirosdna son todavia muy preliminares pana propbsito de diag--
ndstico ( us )
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SCHWANNOMA MALGNO ASOCIADO A VON RECKLINGHAUSEN'S

LOCALIZACION FOR ORDEN DE FRECUENCIA DEL
SCHWANNOMA MALIGNO .

(11, 27, 50 )

- Extremidades svoivvioaiiiiiniiiiies 535
- Abdomen of TORAX. . vevvaviviinaiienssnsns 20°%
- Cabeza ¢ cuello ..uvvvvnennen veriieaes 1408

~ Colurme Lumbai vvvviveireinessnsineaes 135

TAMANO TUMORAL DEL SCHWANNOMA MALIGNO

(11, 27 )

- Superion a £0s 10 oS, Luivrrivainiaes. 3625
-Entre Soams. 4 10 embe ciieiiianiianns 309

~Entre 2 omb, Y 5 O siiiievinsiiaees 268
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SCHWANNOMA MALIGNO ASAIYADO A VON RECKLINGHAUSEN'S

ASOCTIACION CON LA ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN'S

- 26 § de schwannomas malighos se asocian con Von ReckLinghausen's

- 29 % de nenofibromatosis desawiollan newnofibrosancoma

- 15 % de newnofibomatosis se asocia con otnod tumones malignos

EDAD DE PRESENTAION DEL SCHWANNOMA MALIGNO

~ Aproximadamente del 72 % af 80 % de Los enfenmos tienen menos -
de 50 afios de edad

SEX0
- no existe marcado predominio por alguno de Los sexos
- en fa senie del Dn, White { 1971 } predominio de varones 53 §

- en £a sene ddDn. Ghoth { 1920 - 70 | predominio femenino 57 $
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SCHWANNOMA MALICNO ASOCIADC A ENFERMEDAD LE

VON RECKLINGHAUSEN'S

PRONOGSTICO

- Eb buen prondatico del newrofibresarcema, temando como base fa-
superyivencdia superion a Los b afos podtdiaanbstico, va a esfen
cond{cionada pon un fado al TAMARC TUMORAL y a £a ACTITUD TERA-
PEUTICA ¢ por vine fade a La ASOCTACION ¢ NC CON LA ENFERMEDAD-
DE VON RECKLINGHAUSEN'S. ( 11, 27 )

- la supervivencda pon encina de 5 afios def schwannoma maligno es
aproximadamente def 75%, decreciende enommemente ( unicamenie -
el 30% ) cuando ae asoeia con £a Enfermedad de Ven Reekinghau-
sen's, (11, 27)

- EL pronfptico sc ensombrece gundamentfabmente por fa aparicidn -
de necidivas tumoncles o pon metastdsis, generalmente pulriona--
nes. (11 )

- Nunca s presentan meddstasdis Linfdticas., ( 11 }
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SCHWANNOMA MALIGNO ASOCIADO A ENFERMEDAD

DE VON RECKLINGHAUSEN'S

TRATAMIENTO

~ EL trhataniento efectivo es La exddnpacidn aadical

~ Afgunos autones asocian fa RADIOTERAPIA a £a CIRUGIA, cbienien-
do mefores Lndices de supervivencia

~ Tanto La RADIOTERAPIA AISLADA como La QUIMIOTERAPTA nesultan £
neficaces

- ta INHUNOTERAPIA 26 una {ncfgnita por ef momente

- EL pocentaje de recidiva fumonat, varfa enonmemente segdn Las -
distintas estadlsticas
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SCHWANNOMA MALIGNO DE INTESTINO DELGADO

- De todos Los tumones de estbnage; fa incidencia de tumones gds-
trhicos benignos es def 4,8 § ( 12)

- ¥ de todoslos tumones gdstrices La incidencia de newiinomas ¢ --
schwannomas de estdimago es del 0,9% ( 12)

- Sin embargo Los newrinomas o schwannomas del <ntestino dedgado~
4on todavla mds rarnos

- En 1976, el Dn. Henry Bockus recopilfd 2 725 tumones benignoes de
intestino depado y encontrd que el 4.3% comnespondia a neurine-
mas t 12 )

- Henry en Panla, en ef aio de 1967 did a cenocer que habfa neco-
pifado 72 casos de neurinomas, de Los cuakes 41 fueron de foca-
Lizacidn digestiva, reportids de £a siguiente manera: { 12 )

a) 32 gdstrnicos
b) 5 intestinates

d) 1 epipln

e] 1 duodeno
"¢l 2 phnereas
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SINLEOVE DE MALARSORCION INTESTINAL

( HIPOASIMILACION )

CONSIDERACIONLS GENERALES

La asdmibacibn diflell es La {neepacdidad del conducde gastrodntes
tinak, pare thansporten a velocddader nommales wio 6 mis nutiicntes dn
geridos, conprendidos aldmentos, vitaminas y minchales, a fLos Llquidos
ded ongandsmo, Estos defectos pucden sen rcsubtado de disfuncidn, por-
varias razones, de wio 6 mds frganes gasthodntes Linales.

Los dnganvs del conducto gastrnoditestdnad cuva funedfn cs recesu-
nia para La asimilacién apropiada sen el HICALD, que leereta sales bi-
Lianed; o€ PANCREAS, que es Fa fuenta prdpcipat de enzimas hidrofizan-
fes pora £a digestahr de prefelnas, grasas y canbohddaatos; Lo MICOSA -
INTESTINAL, para e abloncidn  ef thansporte de todos Los materdiales-
y ef STSTEMA LINFATICO INTESTINAL, para {a asportacibn de Elpidos a La
sanghe.,

La fuz (destinal Integha en Au continuidad cb tarbifn esencial -
para £a mdxina asdiciacion, porque procedimientos yatrogénicos que de-
fonman o desonganizan fa Luz pueden dan por resultado asimilacibn diff
cil, Esto comprende gastroyeyunostomfa y anastomesds Laterclateral o -
enteroent@nica t&uninu tateral v enterocollnica,

No se produce asdnifacibn difi{cil hasta que Las duncdiones de Los-
distintos Organos gastrodntestinakes son considenabfemente nedueides -
ronque hay una gran funcidn de reservos def HIGADU, PANCREAS E INTESTT
NO PELGATG.
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SINDROME IE MALABSORCION INTESTINAL
( HIPOASIMILACION)

( CONTINUACION )

Con éste dbtimo ef facton prine{pal es s4 4e defa intacto of
yeyuno o e£ {lebn. De fonma simifan se ha encontrado que £a RidAGL{sis
de grasa sigue nonmatmente a £a reseccidn de hasta 75% del pdnereas, -
En el intestino hay considenable funcibn de reserva para el yeyune, pe
relativamente poca para el ifebn. La pérdida def 25% de €sie en fa par
Le mds distal tienc consecuencins rucho mds graves que £a pérdida de -
fodo ef yeyuno, ( 56 )

\
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SINDROME DE MALABSORCION INTESTINAL

( HIPOASIMILACION )

DEFINICION:

Proceas patofbgicos que &e acompaiian de trastornos en fa di-

gestidn o en Lo absorcidn de Los alimentos, en el que ef sdgno impres-

cindibfe es La ESTEATORREA, es decin, un aumento de ghada en £as heces.
(56 )

VY cayo candeter dmpontante en Las biopsias quindngicas o per
onales es Lo atiofda de La mucosa intestinal, principalmenie de fas ve
Llosidades def intestine defgado y una notable disminucién de Pas su--
perficles de absoneidn, ( 56 ) :
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SINDROME DE MALABSORCION INTESTINAL

( HIPOASIMILACION )

CLASIFTICACION

la clasificacibn de Los slndromes de wolabsoneiGn ed digleil debc
do a la existencia de miltipfes mecanismos; puede haber varcas efiofo-
glas y hay factones desconocides. A medida de que se dispone de mayor-
Lnfermacibn, pueden cambian Las clasdficaciones, Lk el mejon de Los ea
208 un Antento de clasiglcacidn aponta una burda somblanza de onden a-
une gran vardedad de enfermedades en Las que oL vincwlo comdn 04 su e-
fecto sobre La asimclacdién.

Las dos clasifeaciones de mds use para comprender estos thastoh--
nos son La clasifieacién FISTOLOGICA basada en La asimilacifn do grasas
y una clasdificacidn FISTOLOGICA ¢ ETTOLOGICA cowbinada. ¥V ésita Ulidna-
es La de mayon uso en fa actunlidad y propore dos grandes grupos:( 56 )

A) SINDROME DE MALABSCQCION PRIMARIA O IDIOPATICA

B) SINDROME DE MALABSORCION SECUNDARIA,
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SIHDROME DL MALABSORCION

( HIPOASIMILACION )

- SINDROME DL MALABSORCION PRIHMARIA ( 56 )

Kooke y cols.- [steatonrnea primania o {diopdtica s fa pre~-
seneda de aumento de grasa en fas heees en au
seneda de un facton etiolbgico comprebable.

-~ OTROS TERMINOS

Al Enfenmedad ecliaca C) Espute no Tropical
B) Espure Tropical D) Enteropatle por gluten
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SINDROME DE MALABSORCION INTESTINAL

( HIPOASIMILACION }

CLASIFICACION FISIOLOGICA ( ASIMILACION DE GRASA ) ( 56.)

Es La asimifacibn de grasas se dan en varnios pasos; inleial-
mente hay una descomposicibn de Los tniglicérides | ghasa neutra } en-
monogRicéhidos beta y fcidos ghasos Libres en presencia de concenthra--
cifn adecuada de Lipasa pancreftica.

EL segundo paso ¢8 La fonmacibn de micefas, que requieren fa
presencia de sales bilianes adecuadas en concentracitn adecuada. Los &
cidos grasos y Los monoglicénidos son absonbidos fuego por La célula -
de fa mucosa intestinal, donde el monoglicérnido es neesitenificado em -
triglicénidos, Esta céfula se neviste entonces de una Eipoprotefna, --
forma quilomicrones que son Libenados en Los Linfdtices y entra fLinal-
mente en el tfornente sanguines,

Eata cfasificacibn agrupa Ras distintas causas de esteato---
nhea Aegd_n el fugan def defecto {isiopatoldgico en La asimilaciin de -
ghasas. Los defectos intrnaluminafes son de DOS TIPOS genenales:

Al EL primero es mala digestifn de ghasas debido a PEFICIENCIA DE
LTPASA PANCREATICA

B] EL segundo es una formacibn inadecuada de micefas, secundonin a
una excrecifn dediciente de SALES BILIARES POR EL HIGADG { Co-
Lestasés intra o exthahepltica } o desconfugacibn de sales bi-
Liares pon incremento def mimero de bactenias en fa fuz,
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SINDROME DL MALABSORCION

( HIPOASIMILACION )

I.- INSUFICIENCIAS DIGESTIVAS ( Trastornos de la hidrAlisis ) (56)

A} Inuficiencia Pancredtica

1.- Adulto
al Pancrealitis erbnica

b} Caneinoma def Pdncreas
¢) Flstula Panenedtica
2.~ Niio

al Mucoviscidosis | Fibnosis Quistica del Pdncreas )

B} Hepatopatia | Falta de Sates Bitiares )
1.=- Hepntitis
2.- Obstruceibn extrahepdtica de fas vlas biiares
3.~ Ciuvosis

C} Disminucibn del neseavonio gdsirico

1.- Esteatorrea Postgastrectomlo
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SINDROME DE MALABSQRCION

( HIPOASIMILACION )

II.- TRASTORNOS DE LA ABSORCION ( Alteraciones del transporte a -

través de la mucosa intestinal )

A) Enfermedad Primania de £a Mucosa Intestinal

1,- Esprue Tropdeak
2.- Enienopatla pon gluten

B) Procesos inglamatonios del Intestino Delgado

1.- Entenditis Regional
2.- Tuberculosis

C) Panticipacitn def Intestino Delfgado en Enfermedades Sisté
"micas
1.~ Linfoma
2.- Linfosarcoma
3.- Tumor careinodde
4.~ Neumatosis Quistica def Intestino Delgado
5.- Enfermedad de (Whipple
6.~ Amiloidosis
7.~ Esclerodermin
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SINDROME DE MALABSORCION

( HIPOASIMILACION )

D) DISHINUCION DE LA SUPERFICIE DE ABSORCION

1.- Reseceiones def Intestine Delgado
2.~ Flstulas Intestinales

E) ENDOCRINOPATIAS

1.~ Diabetes Mellitus
2,- Hipopanatiroidismo

F) OTRAS CAUSAS

1.~ Agammaglobulinemia

2,- Tnsufdciencia Vascular

3. Inﬂutau‘oﬁu Paras tarnias
4.~ Sindrome de Zollingen-ELLison
5,- Postantibi6ticos
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STHDROME DE MALABSORCION

( HIPOASIMILACION )

CUADRO cLINTICO (56)

A) Evacuaciones Diarredleas

B) Heces grasas, espumosas, amanilientas, olor a nanclo
y fLotantes

C) Astenia, adinamia, baja de peso
D) Dokon abdominal moderado, §Latulencia, QﬂaéLtéé
E) Hemonragias gastrointestinales ocasionafes

F) Edema secundanio a hipoalbuminemia



a
b
c
d

[A

)
h

£
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SIKDROME DE MALABSORCION

{ HIPOASIMILACION )

DIAGNOSTICO

(56)

Cuadno clinice

Deteuminacdln qulinica de grasas fecales

Estudio coprollgico

Blopsdas de nucosa {ndestinal

Prueba de La D-Xilosa

Detenninaciones séricas de dofato y vitamina B 12

Pruieba de Sehilling pata absoreibn de vitaming b 12
Explonacidn nadiofégic | thafins.ito .intestinal con bario )

Biometnfa hemitica, qubnica satgulnea, pruchas de funcionanien
£o hepdtico, prucbas de coproparas.itoscopie y coprocultivo, e-
Leetnofonesis de protelias.
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SINDROME DE MALABSORCION

( HIPOASIMILACION )

TRATAMNIENTO

( 56 )

- BASICO

a) Dieta rica en protelnas, pobre en ghasa, minimo de fécu--

Las

b) Carne, clara de huevo, queso descremado, pldtane, (autas-
maduras

¢) Medidas generales

- DIETA EXCENTA DE GLUTEN { lnico tratamiento especlfico }
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SINDROME DE MALABSORCION

( HIPCASIMILACION )

TRATAMIENTO

(56 )

~ CORTICOSTEROIDES

2] Reservado para pacientes que no respenden adecuadamente -
al tratamiento dietético

La dos4s inieial es de 40 mg. V,0. cada 24 hns, incluso -
durante una semana, posterionmente se neduce L desis a -
10 6 20 mga. cada 24 hrs.; despuds de 10 a 20 mgs. sera--
nalbmente hasta dosis de s0stén de 5 a 10 mgs. 0. Lo semana
y pon Lo genenal en téamine de una 6 dos semanas fos en--
fermos nesponden satisfactoniamente mejonrando en forma 4m
pontante su sdntomatologla

b

¢} Las complicaciones de esie tratamiento son £os pelignos -
Atherentes a La tenapuftica esteroidea
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SCHWANNOMA MALIGNO ASOCIADO A ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN'S

RESUHEN

Se presenta un caso de schwannoma maligne del intestino delgado a
sociado con nanofibromatoris de Von Rechlinghausen's, efectuando-
Luego una amplia revisidn de Las neferencias bibliogrddicas aobre
el toma.

Se sefalan conclusiones {mpontantes, entre Las que destaca que fa
asociaci{bn schwannoma maligno-enfermedad de Von Reckfinghausen's-
conbleva peor pronbstico, como puede neagirmarnse en el presente -
cso,

También se consddena que didn asocfacibn antes mencionada entre -
Enfermedad de Von Reckfinghausen's y schwannoma maligio es poco -
frecuente, pero se considera que nunca se ha neportado que La Lo-
calizacidn def schwannoma maligno halfa sido a nivel de intestino
delgado,
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SCHWANNOKA MALIGNO ASOCIADO A ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN'S

CONCLUSIONES

1.~ EE newnofibrosancoma s¢ asocia ei el 26% e fos casos con La-
Enfermedad de Von Reckiinghausen's, ( 11 )

7.~ Ante todo paciente con curopibromatesds de Von Reehddnghausen's
asoefado a wn aAfncneme peepbdsdeo, s ohligado pensan bien, -
en La degenenacifn maliqna de un nawofibrome o bien en una @
sociacifn fumoncd con otuis neoplasdas generabmente de apara-
Lo digestivo o melanomos,( 11 )

3.= [L scfwanmneme matigns asociedo a Lo Unfemmedad de Von Reelling

haws ety conkleva an peen prondsifco, (11 )

4.~ EE prondstico se emsombacce pon aecddiva Lumcaal o porn metds-
fasis, en fa mayorfa de £os casos de Loecalizacidn pulmonat.,
(11, 27)
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